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Diagnostic positif 
de la sclerose en plaques 

Le diagnostic de sclerose en plaques est fonde sur la dissemination 
temporelle ou spatiale de I'atteinte neurologique aussi bien 
desormais dans son expression clinique (le plus souvent au debut 
une neuropathie optique ou des troubles sensitivo-moteurs) 
que radiologique (presence d'hypersignaux T2 a I'IRM), ce qui peut 
permettre de le porter precocement avant meme la survenue 
d'un deuxieme episode clinique. 


Jerome de Seze*, Christian Confavreux** 


L e diagnostic de la sclerose en plaques repose sur la 
survenue de manifestations inflammatoires du sys- 
teme nerveux central et sur la notion de dissemina- 
tion temporelle et spatiale des episodes neurologiques. 
Jusqu’en 2001, periode a laquelle l’inclusion de criteres 
d’imagerie par resonance magnetique (IRM) a ete pro- 
posee pour accelerer le diagnostic de sclerose en 
plaques, le diagnostic de certitude reposait sur la surve- 
nue de deux episodes neurologiques dans des territoires 
differents, distincts d’au moins un mois et dune duree 
d’au moins 24 heures. Depuis 2001, les criteres de 
McDonald ont ete proposes, incluant les donnees de 
FIRM (v. infra ),' permettant un diagnostic plus precoce 
de la maladie. 

Cependant, la frontiere entre la sclerose en plaques et 
les autres maladies inflammatoires du systeme nerveux 
central (maladies systemiques, encephalomyelite, neuro- 
my elites optiques de Devic. . .) reste difficile a delimiter. 


en l’absence de marqueurs specifiques de la sclerose en 
plaques. Ainsi, alors que la pression d’un diagnostic pre- 
coce de la maladie ne cesse d’augmenter vis-a-vis des 
medecins, il subsiste, dans certains cas, une incertitude 
difficile a comprendre par les patients. 

SURVENUE DE LA PREMIERE POUSSEE 


Une suspicion de sclerose en plaques est evoquee devant 
un certain nombre de signes cliniques, mais le diagnostic 
ne peut etre etabli qu’apres un suivi de plusieurs mois tant 
sur le plan clinique qu’IRM. L’age de debut habituel de la 
maladie se situe entre 20 et 40 ans (80 % des patients), 
parfois entre 10 et 20 ans ou entre 40 et 60 ans, exception - 
nellement (moins de 1 %) au-dela de ces limites. Les fem- 
mes sont deux fois plus touchees que les homines, notam- 
ment avant 40 ans. Au-dela de cette limite le sex-ratio 
tend a revenir a 1. 


* Clinique neurologique, hopital civil, 67091 Strasbourg Cedex ; ** service de neuroiogie A, centre de coordination Edmus et Inserm U433, 
hopitai neurologique Pierre Wertheimer, 69677 Lyon (Bron) Cedex. Courriet: jerome.de.seze(S>chru-strasbourg.fr 
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SCLEROSE EN PLAQUES DIAGNOSTIC POSITIF 


Principaux symptomes retrouves 
dans la sclerose en plaques, 
a la phase initiale et a la phase d’etat 


PHASE INITIALE PHASE D'ETAT 

<%) <%) 


I Neuropathie optique 20 70 a 80 


1 Troubles moteurs 

20 

80 a 90 

1 Troubles sensitifs 

30 

70 a 80 

1 Troubles sphincteriens 

5 a 10 

60 a 70 

1 Nerfs craniens 

5 a 10 

30 a 40 

1 Douleurs 

5 

50 a 60 

1 Troubles cognitifs 

10 a 15 

60 a 70 

1 Syndrome cerebelleux 

10 

60 a 70 

1 Syndrome vestibulaire 

5 

30 a 40 

1 Troubles sexuels 

5 

40 a 50 


IMilltllll 


Principaux symptomes de la sclerose 
en plaques 

La sclerose en plaques peut toucher toutes les fonc- 
tions du systeme nerveux central, incluant la moelle et les 
nerfs optiques. 

Ainsi, les symptomes peuvent etre multiples (troubles 
sensitifs objectifs et subjectifs, nevrite optique retrobul- 
baire, troubles moteurs, urinaires ou de Fequilibre, syn- 
drome cerebelleux. . .). La duree des symptomes reste un 
point cardinal, une duree minimale de 24 heures est 
requise pour evoquer une poussee. Les principaux symp- 
tomes et leur ordre de frequence au debut sont resumes 


dans le tableau 1. Environ 50 % des patients ont un debut 
polysymptomatique. 

La neuropathie optique est un symptome frequent tant 
au debut de la maladie (environ 20 %) que durant revo- 
lution (pres de 80 %). Elle est le plus souvent unilateral, 
entrame une baisse de Facuite visuelle moderee a severe, 
associee a des douleurs peri-orbitaires et a des troubles 
de la vision des couleurs (rouge/vert). Classiquement, il 
est dit que « le patient ne voit rien, l’ophtalmologiste non 
plus. . . ». En effet, le fond d’oeil est habituellement normal 
ou peut montrer une legere periphlebite associee a une 
hyperemie. 

Les troubles sensitifs peuvent etre objectifs et/ou sub- 
jectifs et presents dans environ 30 % des cas au debut de 
la maladie. Les autres symptomes sont des troubles 
moteurs (paraparesie, monoparesie, hemiparesie. . .), un 
syndrome cerebelleux et, plus rarement, une atteinte des 
nerfs craniens (diplopie, hypoacousie, dysgueusie, nevral- 
gie du V) ou un syndrome vestibulaire pouvant mimer 
une atteinte peripherique (grand vertige rotatoire). Les 
troubles sphincteriens, pratiquement constants apres 15 a 
20 ans devolution, sont rarement inauguraux notamment 
de lacon isolee. 

PRINCIPAUX ELEMENTS DU DIAGNOSTIC 


La definition d’une deuxieme poussee de sclerose en 
plaques repose sur fapparition dun nouveau symptome 
cbnique ou de l’accentuation dun symptome preexistant, 
distant de plus dun mois, en Fabsence de toute epine irri- 
tative (infection, fievre, forte chaleur. . .). 

Notion de dissemination temporo-spatiale 

En 2001, les criteres diagnostiques dits de McDonald 
ont ete proposes par un groupe d’experts (tableau 2). 1 


Criteres de McDonald et al. 


CLINIQUE (poussees) N 0MB TmirH^: E « GI0NS COMPLEMENT NECESSAIRE POUR LE DIAGNOSTIC 


2 ou plus 2 ou plus I Aucun (eliminer les diagnostics differentiels) 


2 ou plus 

1 

1 Dissemination dans I’espace demontree par FIRM (tableau 3) 

ou association d'anomalie du LCR et de 2 lesions ou plus en IRM 

1 

2 ou plus 

1 Dissemination dans le temps par FIRM (tableau 4) 

1 

1 

■ Dissemination dans I'espace par FIRM 

ou LCR positif et 2 lesions ou plus a FIRM et dissemination dans le temps par FIRM (tableau 4) 

0 (debut progressif) 

1 

1 LCR positif 

et dissemination dans I'espace par FIRM (9 lesions ou plus a FIRM cerebrale, ou 2 lesions 
medullaires, ou 1 lesion medullaire et 4 a 8 encephaliques) ou des potentiels evoques visuels 
anormaux associees a des anomalies medullaires (4 a 8 lesions encephaliques ou 1 lesion 
medullaire et moins de 4 lesions encephaliques) 
et dissemination dans le temps par FIRM (tableau 4) ou une progression sur 1 an minimum 


Irl'llLVH Propose en 2001, ref. 1. IRM: imagerie par resonance magnetique; LCR: liquide cephalorachidien. 
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Ceux-ci conservent, voire amplifient la notion de dissemi- 
nation temporo-spatiale deja presente dans les criteres de 
Poser (1983), 2 mais donnent egalement une place 
majeure a 1’IRM. Ainsi, la notion de dissemination tempo- 
relle ou spatiale est aussi bien clinique que radiologique. 
Ces criteres ne proposent plus de diagnostic de sclerose 
en plaques definie, possible ou probable. Le detail des cri- 
teres est presente dans le tableau 2 et, pour l’aspect radio- 
logique, dans les tableaux 3 et 4. Le diagnostic de sclerose 
en plaques peut etre fait dans les trois cas de figure sui- 
vants : 1. si le patient a deux poussees separees d’au moins 
un mois dans des territoires cliniques distincts; 2. si les 
deux poussees sont dans le meme territoire mais que 
FIRM demontre une dissemination spatiale (tableau 3) 
ou qu’un liquide cephalorachidien anormal est associe a 
deux lesions ou plus en IRM; 3. si le patient n’a eu qu’un 
seul episode et que la notion de dissemination spatiale est 
demontree par la clinique (deux signes neurologiques 
orientant vers des lesions distincts) ou par FIRM 
(tableau 3) ou par un liquide cephalorachidien anormal et 
deux lesions ou plus a FIRM et que la notion de dissemi- 
nation temporelle est demontree par FIRM qui est realisee 
au moins trois mois apres la poussee initiale (tableau 4). 

Avec ces nouveaux criteres, le diagnostic de sclerose en 
plaques peut etre fait des la premiere poussee, a condition 
d’effectuer une IRM cerebrale au moins 3 mois apres 
l’episode et d’y observer une nouvelle lesion. Le diagnos- 
tic de sclerose en plaques est fait ou non, mais il n’y a plus 
de formes possibles ou probables. Un probleme particu- 
lier est pose par les formes progressives primaires de scle- 
rose en plaques. En effet, ces formes n’evoluent pas par 
poussee et sont le plus souvent monosymptomatiques au 
debut. 2 Elies ne peuvent done pas, par definition, cor- 
respondre aux criteres de diffusion temporelle et spatiale. 
Thompson et al. ont, dans un premier temps, propose des 
criteres diagnostiques qui ont ete repris et legerement 
modifies par McDonald et al. 1 Dans un effort de simplifi- 
cation, ces demiers auteurs n’ont pas voulu inclure les ter- 
mes de sclerose en plaques progressive primaire possible 
et probable proposes par Thompson et al. 2 R a done ete 
simplement precise que, en cas de progression insidieuse 
suggerant une sclerose en plaques, il fallait y associer obli- 
gatoirement un profil oligoclonal du liquide cephalora- 
chidien, une dissemination spatiale demontree par FIRM 
(soit 9 lesions cerebrates ou plus, soit 2 lesions medullai- 
res, soit 1 lesion medullaire et 4 a 8 lesions encephaliques) 
ou par une alteration des potentiels evoques visuels et de 
FIRM (4 a 8 lesions cerebrales, ou 1 lesion medullaire et 
moins de 4 lesions encephaliques), ainsi qu’une dissemi- 
nation temporelle demontree par FIRM (tableau 4) ou 
par la progression de la maladie pendant au moins un an. 

Examens complementaires 

Le diagnostic de sclerose en plaques s’appuie essentiel- 
lement sur les donnees cliniques et la presence d’hyper- 


Criteres radiologiques 
de dissemination spatiale 



II lesion rehaussee par le gadolinium 

3 CRITERES 

ou 9 lesions sans prise de contraste 

PARMI 

LES 4 
SUIVANTS 

1 Au moins 1 lesion sous-tentorielle 

1 Au moins 1 lesion juxtacorticale 


1 Au moins 3 lesions periventriculaires 


Bl 


Criteres radiologiques de dissemination 
dans le temps 


Si la premiere IRM est effectuee 3 mois ou plus apres la poussee 
initiale: 

I une lesion rehaussee par le gadolinium localisee 
en dehors de la zone initialement atteinte 
I ou, en I'absence de prise de contraste, une nouvelle lesion 
ou une nouvelle prise de contraste sur une IRM realisee 3 mois plus tard 

Si la premiere IRM est effectuee moins de 3 mois apres I'episode 
initial: 

I une lesion rehaussee par le gadolinium 
I ou 1 nouvelle lesion 3 mois plus tard 

mm 

IRM: imagerie par resonance magnetique. 


signaux T2 en IRM cerebrale (v. figure). Cependant, un 
certain nombre d’examens complementaires pennettent 
de porter le diagnostic avec plus de certitude. Ainsi, la 
ponction lombaire reste un examen extremement fiable 
pour le diagnostic de sclerose en plaques, un profil oligo- 
clonal etant retrouve dans 90 % des cas environ avec une 
specificite approchant egalement les 90 °/o. 3,4 Il faut aussi 
eliminer une maladie systemique par l’interrogatoire 
(syndrome sec, arthralgies, keratite. . .) et un minimum 
d’examens biologiques (vitesse de sedimentation, hemo- 
gramme, anticorps antinucleaires . . .). Certaines atypies 
cliniques (age inferieur a 10 ans ou superieur a 50 ans, 
neuropathie optique bilaterale, syndrome cerebelleux 



QUI EST NOUVEA 



•) Le diagnostic de sclerose en plaques peut etre porte avant 
la survenue d'un deuxieme episode clinique si ton observe 
une dissemination temporelle sur I'IRM de controle. 

Un traitement de fond precoce peut etre propose dans ce cadre 
diaqnostique. 
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CLEROSE EN 



H Imagerie par resonance magnetigue ponderee 
en T2 (a) et en T1 apres injection de gadolinium (b) 
montrant des hypersignaux de la substance blanche 
avec prises de contraste de certaines lesions. 

pur, paraparesie isolee sans troubles sensitifs ni sphincte- 
riens, areflexie. . .) sont autant de signes incitant a pousser 
davantage les investigations. Dans les cas contraires, les 
investigations sont relativement simples et se limitent a 
FIRM et a la ponction lombaire. 

La place des potentiels evoques est controversee. L’exa- 
men le plus rentable semble etre les potentiels evoques 
visuels en raison de la frequence des atteints visuelles, 
parfois infracliniques. Les autres potentiels evoques (sen- 
sitifs, moteurs ou auditifs) sont demandes en cas de doute 
clinique concemant des symptomes subjectifs. L’indica- 
tion d’une IRM medullaire est reservee aux patients ayant 
une IRM cerebrale normale, ou en cas de symptomes 
initiaux faisant evoquer une origine medullaire afin de ne 
pas meconnaitre une compression medullaire (tumeur, 
hernie. . .). Elle peut mettre en evidence une ou des 
lesions inflammatoires, habituellement de petite taille 
(moins de 2 metameres vertebraux de hauteur et moins 
de la moitie du cordon medullaire sur le plan axial), de 
localisation cervico-dorsale dans le plan sagittal et latero- 
posterieur dans le plan axial. 


DUR LA PRATIQUE 


•) Le diagnostic de sclerose en plaques repose sur la notion 
d'une dissemination temporelle et spatiale d'episodes 
neurologiques cliniques et/ou IRM. 

7 Une neuropathie optique inflammatoire ou des troubles 
sensitivo-moteurs sont les symptomes les plus frequemment 
observes. 

■) La ponction lombaire reste un examen tres fiable en termes 
de sensibilite et de specificite diagnostiques. 


PRINCIPAUX DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS 


R est precise a la tin des recommandations des criteres de 
McDonald et al. que le diagnostic de sclerose en plaques 
est etabli en l’absence de meilleure explication. 1 Cela pour- 
rait impliquer la recherche systematique de tous les dia- 
gnostics differentiels chez l’ensemble des patients suspects 
de sclerose en plaques. Cette attitude est en fait a adapter a 
chaque tableau clinique en fonction notamment de l’age 
de debut, du sexe, des symptomes. Les differents sympto- 
mes peuvent orienter vers de multiples diagnostics neuro- 
logiques, mais la necessite de penser toujours a une scle- 
rose en plaques doit pennettre de demander facilement 
IRM et ponction lombaire pour affirmer ou non le dia- 
gnostic. Ainsi, par exemple, devant une forme d’allure pro- 
gressive primaire chez une femme de plus de 50 ans, un 
syndrome de Gougerot- Sjogren est evoque et recherche 
systematiquement. De meme, une neuropathie optique 
bilaterale d’emblee chez un sujet jeune doit faire evoquer 
une maladie de Leber (neuropathie optique hereditaire). 
Le sens clinique est done primordial pour « trier » les 
patients et evoquer certains diagnostics differentiels. Avec 
Famelioration des techniques IRM, il est frequent d’obser- 
ver des anomalies de la substance blanche chez des 
patients pauci-symptomatiques, voire de decouverte for- 
tuite au cours d’un examen demande dans un autre cadre. 
Cela est essentidlement le cas chez les sujets d’age moyen 
(40 a 50 ans), categorie d’age ou la sclerose en plaques est 
plus rare mais encore possible. Dans ces cas ffontieres, les 
donnees cliniques sont primordiales et la ponction lom- 
baire permet souvent de trancher. Par ailleurs, FIRM 
medullaire, si elle est moins sensible, apporte une specifi- 
cite quasi absolue, des hypersignaux medullaires n’etant 
qu’exceptionnellement retrouves chez les sujets sains. 

ANNONCE DU DIAGNOSTIC 


R est actuellement bien connu que l’annonce du diagnos- 
tic d’une maladie neurologique chronique, a fortiori une 
sclerose en plaques qui touche preferentiellement les 
sujets jeunes, peut avoir des consequences dramatiques. 5 
Compte tenu de l’impact emotionnel majeur et de la 
connotation extremement pejorative au sein du grand 
public de l’annonce du diagnostic de sclerose en plaques, 
celui-ci doit etre evoque avec precaution et clarte. Ce 
moment determine la qualite relationnelle et la confiance 
futures que le malade etablira avec le medecin et l’equipe 
de soins. Actuellement, les sources d’informations sont 
nombreuses (medecins, medias, Internet. . .) et il est 
important que celles-ci soient recadrees par les medecins 
qui prennent le malade en charge. Cela limite la disper- 
sion et etabli I un climat de confiance entre soigne et soi- 
gnants. Cet aspect s’avere plus que jamais indispensable, 
puisque l’annonce du diagnostic et la prise en charge spe- 
cifique de la maladie sont tres precoces. ■ 
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SUMMARY Multiple sclerosis: positive diagnosis 

The diagnosis of multiple sclerosis (MS) is based on the dissemination in time and space of inflammatory central nervous system episodes. The recently 
proposed criteria for MS include MRI data as a possible definition of this dissemination. These new criteria make possible a very early diagnosis of MS. 

Rai Prat 2006; 56 : 1521-5 


Diagnostic positif de la sclerose en plagues 

Le diagnostic de la sclerose en plagues repose sur la survenue de manifestations inflammatoires du systeme nerveux central et sur la notion de 
dissemination temporelle et spatiale des episodes neurologiques. Les nouveaux criteres diagnostiques proposes en 2001 permettent de faire le 
diagnostic soit devant un deuxieme episode Clinique, soit en cas devolution de I'imagerie par resonance magnetique encephalique sur un examen de 
controle realise au moins 3 mois apres le premier. Ces nouvelles donnees entraTnent frequemment un diagnostic plus precoce de la maladie. 
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Sclerose en plaques: le repertoire 


REC0MMANDATI0NS, S0CIETES... 
www.anaes.fr 

A la rubrique publications/neurologie: 
■ La sclerose en plaques (Conference 
de consensus, 2001). 

www.afssaps.sante.fr 

Le rapport d'orientation de la commis- 
sion d'audition publique Vaccination 
contre /' hepatite B et la sclerose en 
plaques: etat des lieux est en ligne a 
I'adresse suivante : http://afssaps.sante.fr 
/htm/10/filcoprs/041103.htm 

www.sf-neuro.org 

Pour explorer toutes les possibility offer- 
tes par la Societe frangaise de neurolo- 
gie ou vous abonner a la newsletter Scle- 
rose en plaques -savoirs et pratiques, 
inscrivez-vous sur le site. 


ORGANISMES, ASSOCIATIONS, 
SITES... 

www.msif.org/fr 

La Federation Internationale des scle- 
roses en plaques possede une tres 
importante base de donnees sur la scle- 
rose en plaques. Cet organisme inter- 


national a ete cree en 1967 pour assu- 
rer la liaison entre les divers organismes 
nationaux dedies a la sclerose en 
plaques etablis dans le monde. 

De tres nombreux livres sont mis en ligne 
integralement : Des principes pour pro- 
mouvoirla qualite de vie (rubrique publi- 
cations) ; La sclerose en plaques: guide 
pour la prise en charge et le traitement ; 
Relations, Intimite et Sexualite; Traite- 
ments alternatifs parfois employes par 
les personnes atteintes de SEP (rubrique 
Symptomes et traitements)... La lecture 
en ligne est tres facile, car chaque cha- 
pitre a son propre menu, done cliquez, 
choisissez, recliquez, etc. 

Au menu « SEP - la maladie », vos 
patients trouveront des reponses a leurs 
tres nombreuses questions. 

www.lfsep.com 

Le site de La Ligue frangaise contre la 
sclerose en plaques est bien construit. 
La colonne de menus est en permanence 
accessible, facilitant vraiment I'explora- 
tion du site. Au menu « Le point sur... », 
les fiches bleues de la LFSEP sont consa- 
crees aux problemes quotidiens des 
patients; elles sont malheureusement 


reservees aux adherents. Le menu 
« Nouveaux diagnostiques » est acces- 
sible a tous: il propose un debut de 
reponse aux nombreuses questions que 
se posent les nouveaux diagnostiques. 
Le menu « La maladie » explique en 
termes clairs ce qu'est la sclerose en 
plaques, ses difficulty diagnostiques... 
Une ligne telephonique, Ecoute SEP 
(0 810 808 953) est ouverte du lundi 
au vendredi aux heures de bureau. 

Les correspondants de la Ligue en 
France sont repertories au menu « les 
reseaux SEP ». Le journal de la Ligue, 
Le courrier de la sclerose en plaques, 
est en ligne, telechargeable par tous, 
sauf le dernier numero reserve aux 
adherents. 

www.edmus.org 

Le site de la base de donnees euro- 
peennes sur la sclerose en plaques 
(European database for multiple scle- 
rosis)e st extremement bien documents, 
mais en anglais exclusivement. En 
France, le centre de coordination Edmus 
est base a Lyon. 

Suite p. 1352 
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